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  Avant-propos


  
    La cardiologie pédiatrique a évolué en trois périodes, déterminées dans un premier temps par l’essor de la chirurgie à cœur ouvert, puis secondairement par l’apparition et le développement de l’échocardiographie, et enfin, conséquence de ces deux avancées techniques, par l’apparition d’une nouvelle population de patients constitués des anciens enfants cardiaques congénitaux opérés devenus adultes d’une part et des fœtus d’autre part.


    C’est le développement de la chirurgie qui a permis l’individualisation de la cardiologie pédiatrique comme sous-spécialité de la pédiatrie et c’est son perfectionnement qui a déplacé l’âge moyen des patients pouvant être opérés dès la période néonatale.


    L’échocardiographie et l’imagerie tridimensionnelle ont étendu la cardiologie congénitale au fœtus avec un grand nombre de cardiopathies dépisté en anténatal, permettant une prise en charge optimisée.


    La deuxième partie du manuel traite des particularités d’un secteur de la cardiologie des adultes représenté par les anciens enfants cardiaques congénitaux, le plus souvent opérés mais non guéris, et qui posent des problèmes spécifiques, parfois liés à leurs interventions.


    
  


  PHYSIOLOGIE


  Physiologie


  
    
      ● CIRCULATION NORMALE


      Le cœur normal est constitué de deux oreillettes (droite et gauche), en amont de deux ventricules (droit et gauche), d’anatomie et de fonction différentes, situés l’un à côté de l’autre et reliés en série, intercalant à droite les poumons et à gauche la circulation systémique.
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      Il est formé de deux unités fonctionnelles, les deux ventricules, comprenant chacun une entrée (valve d’admission faisant suite à l’oreillette), une pompe (cavité ventriculaire à paroi musculaire), et une sortie (artère et des résistances vasculaires).
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      La pompe, élément moteur, comprend une cavité ventriculaire et deux valves :


      • la cavité ventriculaire doit pouvoir :
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      – se remplir, sans être :


      - trop hypertrophiée ;


      - trop dilatée ;


      - trop rigide (fibrose) ;


      – se vider, la contraction nécessitant :


      - une masse musculaire adaptée ;


      - une vascularisation normale ;


      • les deux valves, l’une d’admission, l’autre d’éjection, ne doivent présenter ni sténose ni fuite :


      – l’étanchéité de la valve mitrale, soumise à de fortes pressions, dépend essentiellement du rôle actif des piliers ;


      – l’étanchéité de la valve sigmoïde dépend de la souplesse du tissu valvulaire, sa fermeture étant passive, secondaire à la pression artérielle.
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      L’entrée ou plus exactement le remplissage ventriculaire dépend :
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      • du retour veineux, qui doit être sans obstacle anatomique (sténose) ni fonctionnel (hypovolémie) ;


      • de l’oreillette :


      – non dilatée ;


      – pas trop petite ;


      – et contractile (rôle du rythme sinusal).


      La sortie (éjection ventriculaire) comprend :


      • les artères, qui doivent être :


      – sans obstacle (rétrécissement, coarctation) ;


      – élastiques ;


      • les résistances périphériques, qui ne doivent pas être trop élevées.


      Au total, le bon fonctionnement de la pompe dépend de la précharge, de la compliance, de la contraction, de la post-charge et de la fréquence.


      Un état pathologique peut être dans un premier temps compensé puis secondairement évoluer vers une décompensation.


      Réactions à un état pathologique
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      La circulation pulmonaire est à basse pression, les résistances pulmonaires étant très faibles. Le poumon doit en effet assurer la totalité du débit cardiaque au repos et à l’effort grâce aux propriétés élastiques des artères pulmonaires.


      La circulation systémique est à forte pression, les résistances systémiques étant élevées. Les propriétés élastiques des parois artérielles permettent aux artères de transformer un débit intermittent (éjection systolique) en un débit quasi continu dans l’ensemble des organes, assurant ainsi une bonne perfusion tissulaire.

    


    
      ● FŒTUS
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      La circulation fœtale est caractérisée par :


      • une oxygénation assurée par la circulation placentaire, qui se draine dans l’oreillette droite par l’intermédiaire de la veine ombilicale puis du canal d’Arantius (ductus venosus). Il existe donc chez le fœtus deux communications permettant au sang oxygéné de regagner les cavités gauches et l’aorte : le foramen ovale entre les oreillettes et le canal artériel entre l’artère pulmonaire et l’aorte descendante ;
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      • une circulation parallèle avec deux « shunts » obligatoires, le foramen ovale et le canal artériel ;


      • des résistances vasculaires pulmonaires élevées et des résistances placentaires basses ;


      • un ventricule droit (VD) peu compliant, dont l’épaisseur pariétale et le diamètre sont identiques à ceux du ventricule gauche (VG) au deuxième trimestre et modérément prépondérants au troisième trimestre.


      La circulation fœtale a ainsi pour finalité :


      • d’équilibrer des débits fœtaux (très sensibles aux variations de la fréquence cardiaque qui est élevée à 160 chez le fœtus) ;


      • de redistribuer l’oxygène extrait du placenta essentiellement vers le cerveau et le cœur.


      Cette circulation de deux cœurs en parallèle permet, en cas d’anomalie grave comme une hypoplasie du cœur gauche ou du cœur droit, de maintenir une fonction cardiaque normale. Mais elle nécessite un canal artériel largement perméable ; sa fermeture in utero réalise un obstacle majeur pour le ventricule droit.

    


    
      ● NOURRISSON ET ENFANT
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      La circulation pulmonaire « mature » est caractérisée par :


      • une circulation pulmonaire et systémique en série ;


      • une baisse des résistances vasculaires pulmonaires, et donc de la masse ventriculaire droite dès la naissance ;


      • un ventricule gauche adapté à des résistances systémiques élevées.

    


    
      ● PÉRIODE TRANSITIONNELLE
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      La période transitionnelle entre ces deux situations est normalement brève. Elle peut être prolongée en cas d’anomalies cardiovasculaires ou d’anoxie.


      


      
        Normalement : brève période de transition


        • Suppression des shunts dès les premiers jours de vie :


        – fermeture du foramen ovale (élévation de la pression auriculaire gauche liée à l’augmentation du débit pulmonaire à la naissance sous l’effet de la respiration) ;


         

        – fermeture du canal artériel dans les 72 premières heures de vie.


        • Baisse importante des résistances vasculaires pulmonaires dès les premières heures de vie et qui va se poursuivre durant les premières semaines de vie. Ces particularités expliquent l’absence de signe clinique des cardiopathies à shunt gauche-droite durant les dix premiers jours de la vie.


        • Amincissement du ventricule droit.


        • Épaississement du ventricule gauche.

      


      


      
        Anormalement : transition prolongée


        • Par une pathologie de souffrance périnatale, avec un retard à la baisse des résistances vasculaires pulmonaires (hypertension artérielle pulmonaire [HTAP] persistante du nouveau-né) dont les conséquences sont une pression plus élevée à droite qu’à gauche, facteur de shunt droite-gauche par le PFO et le canal artériel. Le pronostic est maintenant très amélioré par les traitements vasodilatateurs pulmonaires.


        • Par certaines cardiopathies qui, pour être tolérées, nécessitent le maintien des shunts fœtaux, maintien spontané ou thérapeutique :


        – à l’étage atrial, par la manœuvre de Rashkind, pour déchirer la valve de Vieussens qui obstrue le foramen ovale ;
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        – à l’étage artériel, par perfusion de prostaglandines, qui permet la réouverture du canal artériel.


        Après les deux premières semaines de vie, vers la fin de cette période de transition, débute une croissance pondérale importante accentuant le débit cardiaque et qui peut, en cas d’obstacle (sténose valvulaire aortique ou pulmonaire ou coarctation de l’aorte), décompenser un équilibre précaire et conduire rapidement en quelques jours à une insuffisance cardiaque. Il est donc important de contrôler fréquemment la fonction ventriculaire de ces patients.

      

    


    
      ● ADOLESCENT ET ADULTE


      La période allant de 18 mois à 10 ans est habituellement peu évolutive pour la majorité des cardiopathies. L’évolution est le plus souvent lente sans décompensation inattendue.


      L’adolescence introduit deux changements : une croissance rapide, pouvant à nouveau décompenser un état d’équilibre, et une imprégnation hormonale modifiant les propriétés vasculaires avec risque accru de thrombose.


      L’adulte atteint de cardiopathie congénitale, réparée ou pas, présente globalement une altération plus rapide de sa pathologie :


      • calcifications précoces des valves (bicuspidie aortique) ;


      • pathologie coronaire ;


      • troubles du rythme et de la conduction (secondaires à la cardiopathie ou à la chirurgie) ;


      • défaillance ventriculaire (ventricule droit systémique, valvulopathies).
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